Mise au point 


PHENOMENE DE RAYNAUD, 

MALADIE OU SYNDROME ? 

Un bon examen Clinique precisant si le phenomene est isole, bilateral et symetrique 
ou non, recherchant certains signes cutanes ou un contexte particulier de prise 
medicamenteuse permet deja d’orienter tres fortement I'enquete etiologique. 
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D ans sa these de medecine intitu- 
lee De Vasphyxie locale et de la 
gangrene symetrique des extre- 
mites , soutenue a Paris en 1862, 1 Maurice 
Raynaud decrit ce qu’il considere comme 
une nouvelle entite pathologique. II pro- 
pose l’hypothese d’un spasme « des arte- 
rioles digitales, les veinules restant 
ouvertes » qui serait lie « a un vice de V in- 
nervation vasomotrice ». Le trouble 
vasomoteur decrit par M. Raynaud a ete 
tres rapidement accepte par la commu- 
naute medicale sous le nom de syndrome 
de Raynaud. Mais les observations rappor- 
tees par M. Raynaud etaient heterogenes : 
elles regroupaient des formes primitives 
ou le trouble vasomoteur ne se compli- 
quait pas de troubles trophiques severes, 
d’autres secondaires liees a des causes 
variees, le trouble vasomoteur n’etant 
alors qu’un symptome parmi d’autres. Des 
lors, il devint classique de parler de phe- 
nomene de Raynaud pour l’ischemie 
reversible liee a un arret circulatoire 
transitoire au niveau des arteres digitales. 
Celui-ci peut etre primitif et l’on parle 
alors de maladie de Raynaud, reservant le 
terme de syndrome de Raynaud aux for- 
mes secondaires. Pour le cliuicien, le 
temps esseutiel est done de distiuguer 
une maladie de Raynaud, tres generale- 
ment benigne, d’un phenomene vasomo- 
teur secondaire. 


Phenomene de Raynaud 

Le diagnostic de phenomene de Ray- 
naud est fait par l’interrogatoire. Conse- 
quence d’un arret circulatoire transitoire 
au niveau des arteres digitales, il associe 
classiquement trois phases : une phase 
syncopale, le doigt est blanc, insensible, 
exsangue ; une phase cyanotique, conse- 
quence de la desaturation veineuse ; 
enfin une phase erythrosique, l’hyperhe- 
mie reactionnelle de la recirculation s’ac- 
compagnant souvent de sensations de 
brulures. En pratique, l’une ou l’autre 
phase peut manquer, la survenue 
paroxystique d’un changement de colo- 
ration des extremites lors d’une exposi- 
tion au froid suffisant a faire le diagnos- 
tic. Le declenchement par le froid est 
variable : souvent un froid modere mais 
humide est plus mal supporte qu’un froid 
sec intense. Une emotion suffit parfois a 
provoquer la crise vasomotrice. Dans la 
majorite des cas, l’interrogatoire suffit et 
les tentatives de declencher le trouble 
vasomoteur sont souvent infructueuses. 
Le test d’Allen* permet de juger de la 


* Apres fermeture de la main, pour la vider de son 
sang, on comprime fortement les arteres radiales 
et cubitales. Apres reouverture de la main, on 
relache la compression sur une des deux arteres 
pour analyser la recoloration de la main (rapidite, 
etendue) . 


permeabilite des arcades palmaires, par 
l’hyperhemie qu’il provoque, il facilite 
l’exploration des flux pulpaires digitaux 
au stethoscope a ultrasons. L’examen Cli- 
nique precise la diffusion du trouble 
vasomoteur : localise a une extremite 
touchaut un ou plusieurs doigts, au 
coutraire bilateral et symetrique tou- 
chaut les quatre extremites, voire les 
lobes des oreilles ou le uez. Le caractere 
bilateral plus ou moins symetrique du 
trouble vasomoteur est l’element esseu- 
tiel de la strategic diagnostique. Diffus, il 
fait rechercher une cause generale ; loca- 
lise, on evoque une cause locoregionale 
et en particulier une arteriopathie. 

Phenomene de Raynaud bilateral 

Maladie de Raynaud ou premiers 
signes d’une collagenose? 

La maladie de Raynaud est frequente. 
Une etude de cohorte nord-americaine 2 
evalue sa prevalence chez l’adulte a 1 1 % 
chez les femmes et 8 % chez les hommes. 
Dans cette etude, avec un recul de 7 ans, 
64 % des patients avaieut vu disparaitre 
le trouble vasomoteur. Cette benignite 
de la maladie de Raynaud et la possibilite 
de guerison sont confirmees dans une 
serie frangaise 3 avec un suivi de 14 ans. A 
contrario, un phenomene de Raynaud 
isole peut etre la premiere manifestation 
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d’une maladie systemique, notamment 
d’une sclerodermie ou d’un syndrome de 
Sjogren. Des lors, comment porter le diag- 
nostic de maladie de Raynaud ? 

En l’absence de tout element clinique 
suspect, l’exploration de base peut se 
limiter a une radiographie des mains 
(recherche de calcifications, d’une acro- 
osteolyse), une recherche d’anticorps 
antinucleaire, une capillaroscopie. 4 
Lorsque le bilan clinique et complemen- 
taire est strictement normal, le diagnos- 
tic de maladie de Raynaud peut etre 
pose, 5 trouble vasomoteur benin, meme 
s’il est parfois tres invalidant et souvent 
regressif. Si l’examen clinique fait 
suspecter une maladie systemique debu- 
tante ou s’il existe des anomalies des 
explorations complementaires, le diag- 
nostic de Raynaud suspect est retenu. 6 

La presence d’anticorps antinucleaires 
dans 1’evaluation d’une maladie de Ray- 
naud est significativement associee avec 
le developpement d’une maladie syste- 
mique, cela d’autant plus que le taux 
d’anticorps est eleve et que le debut du 
trouble vasomoteur est tardif. 6 

Dans une cohorte de 104 patients ayant 
un phenomene de Raynaud isole suivis 
pendant une duree moyenne de 3 ans, 7 
trois criteres capillaroscopiques, la pre- 
sence de megacapillaires, d’hemorragies 
et le nombre de capillaires etaient lies au 
developpement d’une maladie syste- 
mique. Les memes auteurs, 8 a partir de 
288 patients ayant un phenomene de 
Raynaud isole, proposent un algorithme 
fonde sur la capillaroscopie et la presence 
d’anticorps antinucleaires. Ils distinguent 
ainsi trois groupes de sujets. Le premier 
concerne les malades ayant soit plus de 
8,4 anses capillaires par mm, soit moins 
de 8,4 anses capillaires par mm mais une 
recherche negative d’anticorps antinu- 
cleaires. Ces patients sont a faible risque 
de developper une sclerodermie dans les 
5 ans. Le deuxieme groupe comprend les 
sujets ayant moins de 8,4 anses capillai- 
res par mm, des anticorps antinucleaires 
positifs mais sans megacapillaires ; le 
risque d’evoluer vers une sclerodermie 
est compris entre 10 et 50 % . Le troisieme 


groupe associe une reduction du nombre 
des anses capillaires (< 8,4/mm), des 
megacapillaires et des anticorps antinu- 
cleaires, le risque d’evoluer vers une scle- 
rodermie dans les 5 ans est superieur a 
50 % . Un certain nombre de ces malades 
evolueront vers une connectivite mixte. 
Un syndrome de Sjogren primitif debute 
souvent par un phenomene de Raynaud, 
le diagnostic repose sur la presence d’an- 
ticorps antinucleaires, la capillaroscopie 
est en regie normale. 

Syndrome de Raynaud 

Maladies systemiques 

Un phenomene de Raynaud est observe 
dans 90 % des cas de sclerodermie, dans 
85 % des connectivites mixtes, dans 33 % 
des syndromes de Sjogren, dans 20 % des 
lupus et des dermatomyosites. En pra- 
tique, c’est essentiellement la scleroder- 
mie et le syndrome de Sjogren qui posent 
des difficultes, le trouble vasomoteur pou- 
vant preceder de plusieurs annees la reve- 
lation de la maladie responsable. La 
necessity d’un diagnostic precoce de la 
sclerodermie a conduit a proposer des cri- 
teres de diagnostic precoce 9 avec trois cri- 
teres majeurs qui suffisent au diagnostic : 
phenomene de Raynaud, anticorps, ano- 
malies capillaroscopiques (v. tableau) . Au 
cours du lupus de la periarterite noueuse, 
le trouble vasomoteur est souvent grave, 
pouvant se compliquer de gangrene. Le 
diagnostic est en regie evident, les mani- 


festations de la maladie systemique etant 
au premier plan. C’est dans ce contexte de 
maladie systemique que l’on recherche 
une cryoglobuline et des agglutinines froi- 
des. L’ischemie est souvent severe, evo- 
luant vers la gangrene. 

Medicaments et intoxications 

L’interrogatoire doit rechercher une 
prise medicamenteuse ; la plus frequente 
est la prise de betabloquants avec une 
prevalence variable selon les molecules 
mais touchant, dans une serie, 10 40 % des 
patients traites. De nombreux medica- 
ments sont susceptibles de se compli- 
quer d’un trouble vasomoteur, parfois 
severe, les derives de l’ergot de seigle 
sont desormais rarement en cause, en 
revanche les medicaments chimio- 
toxiques, notamment le cisplatine et la 
bleomycine, ainsi que l’interferon peu- 
vent entrainer une ischemie digitale avec 
un risque d’evoluer vers la gangrene. 
Syndrome myeloproliferatif 
et paraneoplasique 

Dans de rares cas, le phenomene de 
Raynaud s’inscrit dans le contexte d’un 
syndrome paraneoplasique ; souvent, le 
trouble est severe, marque par une evolu- 
tion vers la gangrene. Dans une compila- 
tion de 66 cas rapportes dans litterature, 
41 % des malades avaient un adenocarci- 
nome, principalement des poumons et 
des ovaires, 19 % un syndrome myelopro- 
liferatif. 11 Cela conduit a suspecter un 
cancer associe chez un sujet age qui deve- 


| Criteres preliminaires pour le diagnostic precoce de la sclerodermie 
§ generalisee 


Le diagnostic est retenu quand AU MOINS 3 criteres majeurs sont presents 

0U 2 criteres majeurs avec 1 critere mineur. 

Criteres majeurs 

• Phenomene de Raynaud 

• Anticorps (antinucleaire, anticentromere, anti-topo-isomerase 1) 

• Criteres diagnostiques capillaroscopiques 

Criteres mineurs 

• Calcinose 

• Doigts boudines 

• Ulcerations digitales 

• Dysfonctionnement du sphincter de I’oesophage 

• Telangiectasies 

• Images en verre depoli a la tomodensitometrie pulmonaire 


D’apres la ref. 9. 
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loppe ou aggrave un syndrome de Ray- 
naud severe sans evidence d’arteriopa- 
thie ou de maladie systemique. 

Anorexie mentale 

Devant l’association d’une acrocyanose 
et de troubles vasomoteurs paroxystiques 
chez un sujet jeune, il est de bonne regie 
de rechercher une anorexie mentale. La 
capillaroscopie est souvent d’interpreta- 
tion difficile du fait de la presence de dila- 
tations capillaires et d’hemorragies, mais 
le nombre de capillaires n’est pas dimi- 
nue . 12 

II est classique, dans remuneration des 
pathologies associees a un phenomene de 
Raynaud, de citer les pathologies endo- 
criniennes, notamment l’hypothyro'idie, 
cela reste cependant anecdotique. 

Phenomene de Raynaud 
asymetrique ou localise 

Lorsque le phenomene de Raynaud est 
localise a une extremite, voire limite a 
quelques doigts ou orteils, le diagnostic 
evoque d’emblee une pathologie arte- 
rielle. Celle-ci peut etre locale, locoregio- 
nale ou generalisee. 

Arteriopathie generalisee 

II n’est pas classique de rapporter la 
survenue d’un phenomene de Raynaud a 
une arteriopathie atherosclereuse. Cela 
n’est cependant pas exceptionnel. II faut 
alors rechercher avec soin une cause 
medicamenteuse (prise de betablo- 
quants, eventuellement sous forme de 
collyre) et eliminer un cancer associe. 

La principale arteriopathie impliquee 
dans la survenue d’un phenomene de 
Raynaud est la maladie de Buerger 
(thromboangeite obliterante ). 13 Elle doit 
etre evoquee de parti pris chez un sujet 
jeune, homme ou femme, fumeur, ayant 
un trouble vasomoteur limite a un ou plu- 
sieurs doigts. Le test d’ Allen confirme le 
diagnostic d’arteriopathie et incite a 
rechercher les autres signes cardinaux 
de la maladie : atteinte sous-poplitee en 
regie bilaterale responsable d’une claudi- 
cation plantaire, thromboses veineuses 
superficielles recidivantes. L’ischemie 



FIGURE 


international de volley-ball 
de 24 ans. 

Depuis 3 mois, phenomene 
de Raynaud au froid 
lors des seances 
d’entrainement touchant 
la main droite et notamment 
les 4 e et 5 e doigts. 
Arteriographie: obliteration 
des deux arcades palmaires 
(fleche 1), de la collateral 
externe du 5 e doigt 
(fleche 2), lesion au poignet 
de I’artere cubitale evoquant 
un thrombus repermeabilise 
(fleche 3). 


est souvent severe, responsable de trou- 
bles trophiques dont la prise en charge 
est souvent difficile. 

La maladie de Takayasu est souvent 
revelee par un trouble vasomoteur peri- 
pherique. Ce dernier est la consequence 
de l’atteinte stenosante ou obliterante des 
arteres axillo-sous-clavieres. Le diag- 
nostic est facilement evoque chez un sujet 
jeune, generalement une femme ayant 
une asymetrie tensionnelle. L’echographie 
doppler et l’angioscanner, en objectivant 
l’atteinte arterielle caracteristique, confir- 
ment le diagnostic . 14 

Arteriopathie locoregionale 

Une embolie du membre superieur 
entraine une ischemie de la main et peut 
done etre cause d’un phenomene de 
Raynaud. L’embolie peut etre d’origine 
cardiaque, elle est plus souvent la conse- 
quence d’une atteinte regionale axillo- 
sous-claviere. 

Le syndrome du defile costo-clavicu- 
laire est une cause classique de pheno- 
mene de Raynaud unilateral. Lorsque 
l’imagerie montre une lesion des arteres 
axillaires ou sous-clavieres, que celle-ci 
soit secondaire a une cote cervicale 15 ou 
a une pathologie atheromateuse even- 
tuellement favorisee par une radiothera- 
pie anterieure, le diagnostic est simple, 
l’indication operatoire necessaire. En 


l’absence de lesions arterielles documen- 
tees, des manoeuvres hemodynamiques 
positives pour un defile ne suffisent pas a 
etablir un lien de cause a effet entre le 
phenomene vasomoteur et la compres- 
sion cervicale. 

Arteriopathie distale 

Lorsque les investigations ont elimine 
une pathologie locoregionale, l’enquete 
etiologique d’une atteinte localisee aux 
arteres de la main s’oriente vers une 
pathologie traumatique, et au premier 
chef une pathologie professionnelle. 

Le syndrome des vibrations 16 concerne 
les travailleurs utilisant des engins 
vibrants, principalement les bucherons 
mais aussi les utilisateurs de marteaux 
pneumatiques, de riveteuses, etc. Le 
tableau clinique associe des troubles 
neurologiques a type d’engourdisse- 
ment, de paresthesies des mains et un 
phenomene de Raynaud touchant l’en- 
semble des doigts. Le lien de causalite 
avec l’activite professionnelle est sou- 
vent difficile a affirmer, mais essentiel 
pour une reconnaissance en maladie pro- 
fessionnelle. 

Le hammer syndrome est secondaire 
a des lesions traumatiques de l’artere 
cubitale dans la loge de Guyon au niveau 
de l’os crochu. La consequence en est 
soit le developpement d’un anevrisme 
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source d’embolies dans les arteres digita- 
les, soit une obliteration. Dans une serie 
de 4 148 patients ayant un phenomene de 
Raynaud, 17 1,13 % s’inscrivaient dans ce 
cadre. L’existence de traumatisme de 
l’eminence hypothenar et de signes 
ischemiques localises au versant cubital 
doit faire suspecter le diagnostic. Le plus 
souvent, l’origine est trouvee dans l’acti- 
vite professionnelle (carrossier, char- 
pentier, magon). Les lesions des arteres 
digitales peuvent aussi etre la conse- 
quence d’une activite sportive (golf, 
volley-ball) 18 [v. figure]. Une imagerie de 
qualite est necessaire, non pas tant pour 
d’exceptionnelles indications chirurgica- 
les au niveau de la main que pour la 
reconnaissance professionnelle d’une 
invalidity eventuelle, et plus encore pour 
eliminer une lesion proximale emboli- 
gene, elle-meme liee a l’activite du sujet 
comme dans le syndrome de Pitcher 
chez les joueurs de baseball. 19 

Traitement 

Le traitement du phenomene de Ray- 
naud comporte deux aspects : le traite- 
ment symptomatique du trouble vaso- 
moteur, le traitement de la cause 
(vascularite, arteriopathie) que nous 
n’aborderons pas ici. 

Lorsque le diagnostic retenu est celui 
de maladie de Raynaud, l’alternative est 
entre une absence de traitement et la 
prescription d’un inhibiteur calcique. Le 
diltiazem est le traitement de reference 
de la maladie de Raynaud. 20,21 II est gene- 
ralement prescrit a la dose de 60 mg trois 
fois par jour. La nifedipine est, en revan- 
che, rarement supportee chez ces 
patients jeunes ayant une labilite vaso- 
motrice. Une fois le patient rassure sur la 
benignite de son trouble et la possibilite 
de guerison spontanee, le traitement 
n’est propose qu’aux patients tres invali- 
des chez qui les mesures de protection 
au froid ne suffisent pas. 

Lorsque le phenomene de Raynaud 
s’inscrit dans le cadre d’une sclerodermie 
ou d’une arteriopathie severe, les inhibi- 
teurs calciques sont peu ou pas efficaces. 


Chez les patients ayant un phenomene 
de Raynaud severe secondaire a une 
sclerodermie, avec ou sans troubles tro- 
phiques, les perfusions pendant 5 jours 
d’iloprost, un analogue de la prostacy- 
cline, diminuent la frequence des crises 
vasomotrices et favorisent la cicatrisa- 
tion des lesions ischemiques, avec un 
recul de 9 semaines. 22 

Dans une etude prospective randomisee 
chez 122 patients atteints de scleroder- 
mie, on observait dans le groupe recevant 
du bosentan (Tracleer) une reduction de 
48 % dans la survenue de nouveaux trou- 
bles trophiques, mais le traitement n’aug- 
mentait pas la cicatrisation des troubles 
trophiques existants. 23 

Les inhibiteurs de phosphodiesterase 
de type 5 comme le sildenafil apparais- 
sent comme une autre possibilite de trai- 
ter les formes severes de phenomene de 
Raynaud ; 50 mg per os 2 fois par jour 24 
de sildenafil ameliorent les flux digitaux 
et diminuent la frequence des crises. Le 
sildenafil ne beneficie cependant pas 
encore d’une autorisation de mise sur le 
marche dans cette indication. 

Conclusion 

En definitive, l’enquete etiologique 
d’un phenomene de Raynaud est d’abord 
fondee sur un examen clinique de qua- 
lite : le trouble est isole, bilateral et syme- 
trique, l’interrogatoire recherche une 
cause medicamenteuse ou toxique, l’exa- 
men de la peau et notamment des mains 
recherche des telangiectasies, des doigts 
boudines, une petite infiltration cutanee, 
des cicatrices pulpaires. Lorsqu’existe 
une acrocyanose importante, on pense a 
une anorexie. Si l’examen clinique ne fait 
pas le diagnostic, une radiographie des 
mains, une capillaroscopie, une recher- 
che d’anticorps antinucleaires suffisent. 
Des resultats negatifs permettent de por- 
ter un diagnostic de maladie de Raynaud. 
Dans les autres cas, un complement d’in- 
vestigation est necessaire. Lorsque le 
trouble vasomoteur est asymetrique, 
l’examen clinique suffit a affirmer l’exis- 
tence d’une arteriopathie sous-jacente, 


et l’enquete est alors celle d’une maladie 
arterielle. 

Le traitement est d’abord celui de la 
cause du trouble vasomoteur, lorsque le 
trouble est isole, les inhibiteurs calciques 
sont la base du traitement. Lorsque l’ische- 
mie est severe, les perfusions d’iloprost 
peuvent etre un recours. Les indications 
des inhibiteurs des phosphodiesterases et 
des antagonistes de l’endotheline sont 
encore a preciser. • 


J.-N. Fiessinger declare des actions de conseil pour 
les laboratoires Servier et Leo, et participer a un protocole 
sclerodermie des laboratoires Actelion. 


summary Raynaud’s phenomenon, disease 
or syndrome? 

Raynaud’s phenomenon is a common symptom. More often 
it is usually an idiopathic and benign condition. But it can 
be an early manifestation of a connective tissue disease 
especially scleroderma and primary Sjogren’s syndrom. 
Thus it is necessary to develop reasonable screening 
model. If the vasomotor symptoms are localized, a 
diagnosis of secondary Raynaud’s phenomenon is highly 
probable and the main etiology is an arterial disease. 
Occupational arterial lesions are a particularly aspect of 
secondary Raynaud’s phenomenon. Calcium channel 
blockers are the reference for the symptomatic treatment 
of Raynaud’s phenomenon. In severe secondary forms, 
intravenous iloprost infusion is effective. New drugs as 
endothelin antagonist and phospodiesterase type 5 
inhibitors are still to be evaluated. 

resume Phenomene de Raynaud, maladie 
ou syndrome? 

Le phenomene de Raynaud est un symptome frequent. 
Dans la majorite des cas, il constitue une simple sensibility 
excessive au froid, maladie de Raynaud benigne, et dans la 
moitie des cas spontanement resolutive. Mais ce 
symptome peut aussi etre la premiere manifestation d’une 
maladie systemique, notamment le Sjogren primitif et la 
sclerodermie. Cette eventuality justifie de proposer une 
demarche diagnostique raisonnee devant tout trouble 
vasomoteur isole. Lorsque le trouble vasomoteur survient 
dans un territoire localise, I’enquete etiologique est celle 
d’une arteriopathie, avec pour particularity la frequence de 
la pathologie professionnelle. Le traitement symptomatique 
du trouble vasomoteur est fonde sur les inhibiteurs 
calciques. Dans les formes graves de Raynaud 
secondaires, les perfusions sur 5 jours d’iloprost ont 
demontre une eff icacite . L’apport des nouvel les 
therapeutiques : antagonistes des recepteurs de 
I’endotheline, inhibiteurs de la phosphodiesterase 5, reste 
a preciser. 
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